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Amiloidoz retiklloendotelyal sistem tarafindan
salgilanan fibriler proteinlerin degisik doku ve
organlarin ekstraselliiler matriksinde birikimidir. Daha
cok sistemik olmakla beraber lokal tutulumu nadir
gorilir. Larenks lokal olarak tutulan organlardan
biridir ve bas boyun bolgesinde lokal tutulumda ilk
sirada yer alir. Amiloidoz larenks bening kitlelerinin
%1 inden azini olusturur. Larenks tutulumu ses
kisikligi, agri, nefes darligi belirtileri ile
gorilebilmektedir. Klinigimize ses kisikligi yakinmasi
ile bagvuran ve yapilan direkt laringoskopi ve biyopsi
sonucu amiloidoz olarak rapor edilen 66 yasindaki
kadin hasta klinik, radyolojik ve histopatolojik
bulgular ile sunulmustur.
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Abstract

Amyloidosis is deposition of fibril proteins secreted
by the reticuloendothelial system in the extracellular
matrix of various tissues and organs. It is mainly a
systemic condition, yet the local involvement is
rarely seen. The larynx is one of the organs that is
involved locally and it is foremost among the local
involvements of head and neck region. Amyloidosis
accounts for less than 1% of benign laryngeal
tumors. The symptoms of laryngeal involvement
may include hoarseness, pain, and shortness of
breath. The case of a 66-year-old female patient,
who has applied to our clinic complaining of
hoarseness and been diagnosed as having
amyloidosis through direct laryngoscopy and biopsy
was presented along with her clinical, radiological
and histopathological findings.
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Giris

Amiloidozis, amiloid isimli proteinin viicudun cesitli
dokularinda depolanmasiyla olusan,idiopatik ve
yavas seyirli bir hastaliktir (1). Amiloid makroskopik
olarak iyot, mikroskopik olarak kristal viyole ve
kongo kirmizisi ile spesifik boyanan polipoid bir
maddedir (2). Herediter ya da kazanilmis, lokalize
ya da sistemik ve Ollimcil ya da rastlantisal olarak
karsimiza cikabilir. Lokalize amiloidoz en sik akciger
ve larinkste gériliir. izole amiloid birikimi bag ve
boyunda en sik larinkstedir (3). Buna karsin larenks
amiloidozu, larenks benign tliimorlerinin % 1
kadarini olusturur. Amiloidozun kesin tanisi
patolojik olarak konulur (4).

Olgu Sunumu

Olgumuz 66 yasinda kadin hasta klinigimize bir
yildir stiren ses kisikligi yakinmasi ile basvurdu.
indirekt laringoskopide bilateral band
ventrikiillerde sari kahverengi renk degisikligi ve sol
band ventrikil 6n komisstir komsulugunda diizgiin
ylzeyli lezyon gorlldi. Hastanin diger KBB ve bag
boyun muayenelerinde patoloji saptanmadi. Bas
boyun kitle ayirici tanisi igin gekilen larenks BT
sinde sol ariepiglottik band ve paraglottik
mesafede yumusak doku dansitesinde yapilanmalar
ve hacim artisi izlenmis olup sol piriform siniis
oblitere gérlinimdedir. Hastaya genel anestezi
altinda direkt larengoskopik biyopsi yapildi.
Bilateral band ventrikiillerde sari kahverengi renk
degisikligi mevcuttu, bu alanlardan multiple punch
biyopsiler alindi. Sol band ventrikiil 6n komisstir
komsulugundaki kistik lezyondan biyopsi alindi ve
kist icerigi bosaltildi. Histopatolojik tani larengeal
amiloidozis ile uyumlu olarak rapor edildi ve

Preoperatif laringeal amiloidoz

uygulanan histokimyasal kristal viyole ve Kongo
red boyalari ile spesifik boyanma izlendi. Hastanin
postoperatif ddnemde ses kisikligi yakinmasi
geriledi. Alti aylik izlenen déneminde yakinmalari
yinelemedi. Hasta halen sorunu olmadan
izlenmektedir.

Tartisma

Amiloidozis larenkste noddler, diffliz subepitelyal
ya da timoriin amiloid dejenerasyonu bigiminde
saptanabilir. Siklikla tek bir nodil bigiminde
gortilmesine karsin bizim olgumuzda diffiiz
infiltrasyon biciminde ortaya ¢ikmigtir (1).

Amiloidoz hastalarinda 20'den fazla protein
saptanmistir. Ancak giinimiizde 2 tip amiloid
yapisi 6n plana ¢ikmaktadir; AL (amyloid light
chain), AA (amyloid associated). Hazirlayici
etmenler siklikla kronik inflamasyon ve
enfeksiyondur.

Lokalize amiloidoz, bas, boyun bélgesinde en sik
larenkste gorlllr. Larenksin benign lezyonlarinin
%1 ini olusturaktadir. En sik tutulum vokal kordlar
ve supraglottik bolgedir (ventrikiler bandlar,
ariepiglottik foldlar). Ayrica paranazal sinlsler,
nazal kavite ve dil amiloidozun gorilebildigi diger
bas,boyun boélgesi yapilarndir. Ancak bu bolgeler
daha ¢ok sistemik tutulumla birlikte géziikmektedir

(2).

Larenks amiloidozu dispne, kronik 6ksurik,
hemoptizi, yineleyen solunum yolu enfeksiyonu,
disfoni ve disfaji biciminde karsimiza
cikabilmektedir. Larenks amiloidozis tanisi dyk ile
birlikte direkt larenks bakisinda sari-kahverengi

Postoperatif laringeal amiloidoz
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Resim: Larinks biopsisinde epitel altinda amiloid
birikim izlenmektedir (A)x20 H&E, (B) x50 H&E.
Stromada pembe renkte izlenen depozit amorf ve
nonfibriler niteliktedir (C)x100 H&E. Kongo red
histokimya boyasiyla amiloid birikimi kirmizi renkte

gériilmekte (D)x100, ¢ift kirlhm mikroskopu ile
bakildiginda yesil renkte refle vermektedir (E)x200.

renk degisimi izlenmesi ile akla gelmektedir. Ayrica
tanida muayene (indirekt laringoskopi, direkt
laringoskopi) ve radyolojik goriintiilemeler de
yardimci olmaktadir. Kesin tanisi alinan biyopsilerin
patolojik incelemesi ile konulmaktadir. Patolojide
rutin hematoksilen-eosin kullanilabilecegi gibi ayirt
edici olarak Kongo kirmizisi, kristal viyole ve metil
viyole gibi 6zel boyalar da kullanilabilir. Larenks
amiloidozisi saptandiginda sistemik amiloidozisten
ayrnimi icin cesitli testler yapilmaktadir. Bunlar
ozellikle tam kan sayimi, karaciger ve boébrek
fonksiyon testleri, Bence-Jones proteinini de iceren
tam idrar testleri, bdbrek ve kalp ile ilgili radyolojik
tetkikler ve rektum ve abdominal duvar
biyopsileridir (3).

Tedavide lokalize form endoskopik olarak eksize
edilebilir. Yaygin olanlarda laringofissir gerekebilir.
Karbondioksit lazer kullaniminin basarisi ile ilgili
yayinlar da bulunmaktadir. Kitle timuyle eksize
edilemezse rekirrens siklikla olmaktadir ve
hastalarin niks agisindan uzun dénem takiplerinin
yapilmasi gerekmektedir. Masif laringeal

sted - 2018 « cilt volume 27  sayi issue 3 ¢ 217-219

amiloidoziste total larenjektomi yapilan olgular
olduguna dair yayinlar bulunmaktadir (2).

Sonug

Ses kisikligr yakinmasi ile gelen hastalarda larengeal
amiloidozis ayirici tanisi akilda tutulmalidir. Lokalize
amiloidoz saptandiginda sistemik hastalik agisindan
gerekli incelemeler yapilmalidir. Hastaligin ilerleyici

olmasi nedeniyle hastalar sik araliklarla izlenmelidir.
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